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ABSTRACT 
Xanthoma disseminatum is a rare benign, normolipemic mucocutaneous xanthomatosis resulting due to the proliferation of non-
Langerhans cell histiocytes. Xanthoma disseminatum typically involves the skin, particularly the flexor skin folds. Mucocutaneous 
involvement develops in 40-60% of patients, most commonly affecting the oropharynx, larynx, or corneae and conjunctivae. 
Xanthoma disseminatum may also manifest in the central nervous system. While the natural history of xanthoma disseminatum 
is usually benign, lesions in critical anatomical locations may result in morbidity and mortality. Curative therapy is lacking. We 
report a case with laryngeal involvement in a female patient. In this patient, xanthomas involved oropharynx and larynx mucosa. 
Dyspnea occurred due to epiglottis lesion. Tracheotomy was performed, and maintenance of breathing and decanulation were 
possible after epiglottectomy. (Korean J Otorhinolaryngol-Head Neck Surg 2007;50:1165-8) 
 
KEY WORDS：Xanthoma disseminatum·Epiglottis. 
 
 
서     론 
 
파종성 황색종(xanthoma disseminatum)은 1938년 Mo-
ntgomery와 Osterberg에 의해 처음 확정된 질환으로 매
우 드문 비랑게르한스세포 조직구증이다.1) 파종성 황색종
은 보통 25세 이전의 젊은 연령에 발병하지만, 85세 이후
의 고령에서 발생하기도 한다.2) 질환은 양성이고 검사상 정
상지방혈이며, 특징적으로 적황색 내지 적갈색 구진성 피
부 병변이 신체 굴측부를 주로 하여 산재성으로 나타난
다.3) 약 40~60% 정도에서 입술, 혀, 구강, 상기도에 걸쳐 
점막피부침범 소견을 보인다. 경미한 증상에서 출발하지만 
결국 심각한 결과로 이어지게 되는데, 상기도 침범으로 인
한 호흡곤란, 각결막 침범에 의한 실명, 중추신경계 침범에 
의한 각종 신경장애가 발생할 수 있다.4,5) 또한 드물게 심장, 
신장, 간담도계, 위장관, 근골격계, 골수 침범까지 보고되고 
있다.2,3) 
저자들은 최근 파종성 황색종으로 연하곤란과 호흡장애가 
발생하여 수술적 치료를 시행한 환자를 경험하여, 이비인후
과에서 흔치 않은 파종성 황색종의 임상 양상과 이비인후
과에서 시행할 수 있는 치료 및 내외과적 임상 접근법에 대
해 기존의 문헌 고찰과 함께 증례 보고를 하고자 한다. 
 
증     례 
 
63세 여자 환자가 2개월 동안 경미한 호흡곤란을 동반
한 연하장애를 주소로 내원하였다. 환자는 내원하기 1년 6
개월 전부터 겨드랑이 부분의 황색 구진성 피부 병변으로 
피부과 진료를 보았으며 피부조직검사상 파종성 황색종으
로 진단받아 약물 복용(cyclophosphamide 100 mg) 중이
었다. 이에 앞서 환자는 30년 전 간경화의 합병증으로 발
생한 비장기능과다증(hypersplenism)으로 비장적출술(spl-
enectomy)을 시행받았고, 관상동맥협착증으로 관상동맥조
형술 후 스텐트(stent)를 삽입하였고, 이후 같은 질환으로 
심장동맥우회술을 시행받았다. 같은 해에 뇌졸중으로 인해 
좌측 팔다리의 마비가 발생해 치료를 받고 있었다. 이비인
후과에서는 10년 전 만성부비동염과 코골이로 비내시경 수
술 및 구개인두성형술을 받은 과거력이 있었다. 
환자는 내원 당시 호흡곤란 외에 음성 변화를 호소하였고 
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신체검사상 양측 상하 안검과 콧구멍 둘레, 입술 주위, 목
에 황갈색의 구진성 병변이 관찰되었고, 혀는 경도로 굳어
있으며, 혀 및 구강점막은 궤양을 동반한 다수의 황색 구진
으로 덮여있었다(Fig. 1). 구개인두성형술로 목젖은 제거
된 상태였고, 구개설궁의 구축과 경화가 관찰되었다. 구개
인두궁도 심하게 위축되어 있었으며 후인두벽에서 양측이 
식도 입구부 바로 위 중앙에서 유착되어 있었다. 피열후두
개주름, 피열점막의 비후와 함께 황색의 결절성 병변이 다
수 관찰되었으며, 후두개는 크기는 위축되었으나 두께의 비
후가 관찰되었다. 황색 구진은 가성대 부분까지 퍼져있었
고, 진성대의 점막과 움직임에는 이상이 없었다(Fig. 2). 콧
구멍 주변의 구진성 병변은 비강 점막까지 확장되어 있지
는 않았다. 그 밖에 목부터 몸통에까지 굴측면에 주로 넓
게 분포하는 구진이 관찰되었고 군데군데 결절성 병변이 있
었다. 
환자는 인두점막의 구축성 병변 제거를 위해 후두미세수
술을 시행하여 양측 후두개피열주름을 CO2 레이저를 이용
하여 절개하여 구축을 해소하였고, 동시에 콧구멍 주변의 
피부 병변을 제거하고, 외과에서 항문주위 병변 제거술을 
시행하였다. 수술 후 비호흡의 개선이 있었고, 합병증 없이 
퇴원 후 외래 추적관찰하였다. 환자는 수술 2개월 후 점점 
심해지는 호흡곤란으로 외래 내원하여 시행한 후두경검사
상 절개를 시행했던 부위가 다시 유착되고 구축이 심해져 
비후된 후두개에 의해 기도가 막혀 있어 기도확보를 위해 
응급 기관절개술을 시행하였고, 전신 상태가 호전된 후 2
차 후두미세술을 시행하여 후두개절제술을 하였다(Fig. 3). 
수술 후 2주째 호흡에 문제 없어 발관하였고, 3개월 후 외
과에서 항문 주변 및 둔부 병변 제거를 위해 수술을 시행
하였고, 이후 이비인후과에서 인두, 혀, 볼점막의 병변 제
거를 위해 한차례 더 수술을 시행하였다. 코구멍 피부에도 
재발되어 병변 제거를 함께 시행하였다. 
3차례 수술 중 얻은 조직들은 병리학적으로 모두 파종성 
황색종으로 보고되었다(Fig. 4). 3번째 수술 직후 전신상
태의 악화로 보존적 치료를 받았으며 치료 중 다뇨 증상이 
있었으나 일시적이었고 입원 기간 중 시행한 뇌 자기공명
영상에서 우측 하마엽에 황색종을 완전히 배제할 수 없는 
종양성 병변이 발견되었으나 환자가 이에 대한 치료는 거
부한 상태이다. 
A B
Fig. 1. Mucocutaneous lesions of
xanthoma disseminatum. A：Xan-
thomatous plaque involving the
skin around the eyelids, nostrils, mo-
uth, and flexor folds (arrows). B：
Tongue mucosal lesion with ulcers
(arrows) of xanthoma dissemina-
um. 
 
Fig. 2. Oropharyngeal mucosa was severely contracted and
epiglottis was thickened due to mucosal involvement of xan-
thoma disseminatum. Pharyngeal mucosa (Ph), tongue base
(TB) and epiglottis (Ep). 
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고     찰 
 
파종성 황색종은 양성 비유전성 점막피부질환으로 겨우 
100여 예가 보고될 정도로 드문 질환으로 성별이나 연령에 
따른 발병률 차이는 없지만 남자 아이 또는 젊은 성인에서 
발생하는 경향이 있다.2) 이 질환의 병리학적 기전은 아직 
밝혀져 있지 않다. 피부병변이 가장 흔하고 40~60%의 환
자에서 구강, 혀, 인후두, 후두개, 기도 등의 점막 침범을 보
인다.2) 
본 증례에서 환자는 전신에 걸친 전형적인 황색종 피부 
병변이 관찰되었고 혀와 구강 점막 전체에 걸쳐 병변이 있
었으며 가성대까지의 인후두 점막에까지 침범이 있었다. 
환자의 이비인후과적 증상은 황색종에 의한 폐쇄로 인한 것
으로 콧구멍 피부 병변에 의한 비폐색감과 비호흡 곤란, 혀 
병변으로 인한 통증 호소가 있었고, 인두 점막 비후 및 경
화와 구축으로 인해 연하 곤란이 있었다. 호흡곤란은 후두
개 병변으로 발생하였고 병이 진행됨에 따라 점차 심해져 결
국 기관절개술이 필요하였다. 
환자의 치료는 대증적으로 이루어졌다. 폐색부위에 대한 
수술적 병변 제거를 통한 폐색의 해소가 주된 치료였다. 
특히 인후두의 점막 병변은 황색종의 침윤으로 점막 특유
의 유연성을 잃고 단단하고 두꺼워지거나 위축된 상태였다. 
이로 인해 구조적인 변화와 기능 장애가 발생하였으므로 위
축되어 과도한 긴장이 발생한 부위는 점막의 절개를 가하여 
긴장력을 해소하여 기능의 회복을 기대하였고, 상기도 폐
쇄는 결국 후두개를 절제하여 해결하였다. 
파종성 황색종의 치료는 크게 전신치료와 국소치료로 나
누어 볼 수 있다. 질환 발생이 드물기 때문에 아직까지 확
정적인 치료법이 소개되지 않고 있는 실정이며, 기존에 시
도된 전신치료의 대부분이 스테로이드를 사용하였으나 그
에 반응한 경우는 드문 것으로 보고되고 있다.6) Clofibrate, 
cyclophosphamide, azathioprine4,7-9) 등이 스테로이드 
외에 치료제로 사용된 보고도 있었으나 명확한 치료 효과
를 보여주지는 못한 것으로 되어 있다. 본 증례에서도 피부
과에서 cyclophosphamide로 치료하는 중이었으나 뚜렷
한 병변의 치유 증거는 없었다. 파종성 황색종의 중추신경
계 침범으로 인한 요붕증의 경우는 vasopressin에 잘 반응
하는 것으로 알려져 있다.10) 
국소치료는 수술적인 병변의 제거가 효과적인 것으로 보
고되고 있다. 본 증례에서처럼 심각한 국소증상이 있는 경
우는 재발의 여부를 떠나 수술적 치료가 필요할 것으로 생
각된다. 파종성 황색종이 피열연골부를 침범하여 호흡곤란
과 성대의 가성마비(pseudopalaysis)가 발생한 증례가 보
고된 바 있으며 레이저를 이용한 정중피열연골절제술(me-
dial arytenoidectomy)을 통해 호흡곤란과 음성 변화의 회
복이 있었다. 그러나 4년 후 재발로 인해 재수술이 필요했
다.5) 본 증례는 아직까지 성대의 움직임에 이상이 없으나 
재발 또는 더 넓은 범위로 질환이 진행됨에 따라 증상이 다
시 발생할 수 있을 것이다. 따라서 재발의 최소화나 합병
증의 방지를 위해 가능하다면 병변의 완전 절제를 하려는 
시도가 있어야 할 것이다. 
Fig. 3. Postoperative Laryngoscopic
findings (A) 1 day after surgery (B)
2 months after epiglottectomy. Cut
epiglottis (cEp), and shortened and
thickened aryepiglottic fold (AE).
A B
Fig. 4. Histologic specimen from xanthomatous lesion (H&E, orig-
inal×400). The infiltrate shows non-Langerhans’ histiocytes. There
are multifocal aggregates of foamy histiocytes (black arrows)
and scattered Touton-type giant cells (blue arrows). 
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냉동요법11)이 시도되기도 했지만 큰 효과를 보지 못했
다고 하며, 접근이 어려운 부위의 경우 방사선치료를 시행한 
경우도 있었지만, 모두 효과가 있었던 것은 아니었다.12) 
광범위한 얼굴 피부 병변에 대해 CO2 레이저와 Erbium：
YAG 레이저가 모두 치료효과가 있었다는 문헌도 있다.13) 
특히 피부 병변에 대한 Erbium：YAG 레이저가 치료 부
위의 회복 속도가 빨라 치료 방법으로 권장하는 문헌이 있
어 점막 병변에 대한 레이저 치료를 환자의 치료에 시도해 
볼 수 있을 것이다. 
다만 증례수의 제한으로 인해 아직까지 확실한 치료법이 
없는 상태에서 기존의 문헌에서 소개된 효과가 있던 치료
방법이 다른 환자에서도 효과가 있을지는 의문이며 치료를 
시행함에 있어서도 약물의 경우 용량과 사용기간, 레이저
나 방사선치료의 경우 조사량과 반복 횟수 등에 대한 정해
진 기준이 없다는 점에서 여러 가지 치료법 중 특정 방법
을 선택하여 환자에게 시도한다는 것이 결코 쉬운 일은 아
닐 것이다. 문헌 중에는 피부병변이 수년 후에 저절로 좋
아진 환자를 보고한 경우도 있어9) 만약 환자의 병변이 회
복되었다 하더라도 그 동안 시행했던 치료에 의해서가 아닌 
자연 치유의 가능성을 간과해서는 안될 것이다. 그러나 환자
의 증상과 질환의 심각성을 고려하여 비교적 안전하고 부
작용이 적은 치료법을 선택하여 시도해 본다면 좋은 치료 
효과를 기대할 수 있을 뿐 아니라 추후 파종성 황색종의 치
료법 확립에 도움이 될 것이다.  
 
중심 단어：파종성 황색종·후두개. 
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